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L es cancers de l’enfant sont des 
maladies rares : environ 1 700 cas 
sont diagnostiques par an en 
France avant Page de 15 ans. Meme si 
plus de 80 % des patients sont aujour- 
d’hui survivants a 5 ans du diagnostic, 1 
les cancers restent la premiere cause 
de maladie mortelle entre les ages de 1 et 
15 ans dans les pays industrialises. Du 
fait de leur rarete, il est classique de dire 
que, statistiquement, un medecin gene- 
raliste ne sera confronts aux symptomes 
revelateurs de diagnostic de cancer de 
l’enfant qu’une seule fois dans sa carriere. 

Les cancers de l’enfant peuvent etre 
reveles par des signes en rapport direct 
avec la tumeur elle-meme, visible ou pal- 
pable (masse abdominale ou des tissus 
mous, adenopathies, hepatosplenome- 
galie, leucocorie) : des explorations 
complementaires orientees doivent 
immediatement etre envisagees. Ils peu- 
vent egalement se reveler par des signes 
de compression des organes de voisinage 
(hypertension intracranienne, signes 
neurologiques, compression des voies 
aeriennes, digestives ouurinaires) oupar 
des signes d’envahissement metasta- 
tique (pleuropulmonaires, osseux et 
medullaires) : les urgences vitales doi- 
vent etre reconnues, necessitant en 
parallele la prise en charge des symp- 
tomes urgents, les explorations abou- 
tissant au diagnostic et a l’initiation des 


traitements specifiques. Mais les symp- 
tomes initiaux sont souvent initialement 
peu evocateurs et consideres comme 
banals (tableau 1). Lorsque des symp- 
tomes aspecifiques persistent ou lorsque 
la symptomatologie s’enrichit, il est 
necessaire d’etre vigilant et de prevoir, 
repeter ou elargir les explorations 
complementaires, meme en l’absence 
d’anomalie evidente a l’examen clinique. 
Dans tous les cas, la decouverte ou la 
suspicion d’un cancer chez l’enfant 
necessite de l’adresser rapidement en 
milieu specialise pluridisciplinaire de 
cancerologie pediatrique. 

Devant des signes generaux 

L’alteration de l’etat general n’est 
presente qu’en cas de tumeur etendue 
(leucemies, neuroblastomes ou sarco- 
mes metastatiques...). Il s’y associe 
souvent un syndrome biologique inflam- 
matoire. Les principaux diagnostics 
differentiels sont les maladies infectieu- 
ses, rhumatismales, inflammatoires ou 
dysimmunitaires. La decouverte d’un 
syndrome tumoral, d’une population 
blastique circulante et/ou d’une pancy- 
topenie sur l’hemogramme ou d’un 
envahissement medullaire par des 
cellules malignes permet le diagnostic 
de pathologie cancereuse. En l’absence 
de tumeur primitive evidente sur les 
examens standard, les examens d’ima- 


gerie « corps entier » permettent de mettre 
en evidence des petites tumeurs : explora- 
tions isotopiques (scintigraphie osseuse au 
technetium, tomographie par emission de 
positons au fluorodesoxyglucose [TEP/FDG] 
ou scintigraphie a la metaiodobenzylguani- 
dine [MIBG] en cas de suspicion de neuro- 
blastome) , voire une imagerie par resonance 
magnetique (IRM) du corps entier. 

Pieges et courbes 

Le suivi du perimetre cranien dans les 
premieres annees de la vie doit permettre de 
depister precocement une augmentation 
anormale pouvant etre revelatrice d’une 
tumeur cerebrale. Chez le nourrisson ega- 
lement, une croissance ponderale insuf- 
fisante peut reveler un gliome de bas grade 
de la region hypothalamo-chiasmatique. 
Une echographie transfontanellaire peut 
contribuer au diagnostic a cet age mais 
1’IRM cerebrale est indispensable. 

Signes neurologiques 

L’hypertension intracranienne est tres 
souvent revelatrice des tumeurs cerebrales : 
elle peut etre en lien avec la tumeur elle- 
meme et/ou avec l’hydrocephalie active 
frequemment associee par compression 
du systeme ventriculaire. Cephalees et 
vomissements sont les signes typiques mais 
le tableau peut etre trompeur (douleurs 
abdominales, baisse des performances sco- 
laires, irritabilite, regression psychomotrice 
chez le nourrisson...). La simple suspicion 
d’hypertension intracranienne, meme sans 
signe neurologique associe, impose la reali- 
sation sans delai d’une imagerie cerebrale 
(souvent tomodensitometrie puis IRM) . Les 
signes de localisation neurologiques peuvent 
egalement etre revelateurs, associes ou non 
a une hypertension intracranienne. Parmi 
eux, l’interpretation des troubles (v. suite p. 1280) 
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TABLEAU 1 

Principaux signes cliniques trompeurs devant faire penser a une tumeur maligne chez I’enfant en pratique quotidienne 

Signes cliniques 
presents 

Maladies le plus 
souvent evoquees 

Principales maladies 
malignes a suspecter 

Principaux elements cliniques 
pouvant etre associes 

Examens complementaires necessaires (certains 
sont souvent realises en milieu specialise) 

SIGNES GENERAUX 

Asthenie, anorexie 

Asthenie d’origine 
« psychologique », 

« fonctionnelle » 

Leucemie, lymphome, 

Paleur, hematomes, 

polyadenopathies, 

hepatosplenomegalie. 

Hemogramme avec recherche de blastes circulants 
ou pancytopenie ; myelogramme 




Neuroblastome 

metastatique 

Masse abdominale 

Flematomes orbitaires 

Metastases osseuses 

Tumeur primitive plus souvent abdominale (echo), 
que pelvienne (echo), thoracique (Rx) ou cervicale 
(echo) 

Catecholamines urinaires 

TDM/IRM ; scintigraphie MIBG 




Sarcome metastatique 

Masse des parties molles 

Imagerie standard (Rx, echo). TDM/IRM 
Ponction/biopsie de tumeur et moelle osseuse 

Prurit 

Maladie hepatique 
ou cutanee 

Maladie de Hodgkin 

Adenopathie, amaigrissement, 

± fievre 

Rx thorax, echo abdominale, bilan inflammatoire 
TEP/TDM au FDG, biopsie ganglionnaire 

Fievre, 
rash cutane, 
adenopathie 
inflammatoire 

Infection virale 
ou bacterienne 

Lymphome anaplasique 
a grandes cellules 

Polyadenopathies 

Echo abdominale et Rx thorax 

TEP/TDM au FDG, biopsie ganglionnaire 

SIGNES OTO-RHINO-LARYNGES 

Adenopathies 

cervicales 

Pathologie 
infectieuse virale 
ou bacterienne 

Lymphome, leucemie 

Adenopathie dure, volumineuse, 
adherente aux plans profonds ; 
extension au territoire 
sus-claviculaire, indolore, 
non inflammatoire, persistante 
(> 15 jours), peu ou pas febrile, 
associee a une hepatosplenomegalie 
ou autres adenopathies diffuses 
avec signes respiratoires. 

Echo cervicale (et abdominale), Rx thorax, 
hemogramme 

Cytoponction du ganglion si hemogramme normal 
Myelogramme 




Carcinome indifferencie 
du nasopharynx 

Sarcome 

Examen Clinique par un ORL a la 
recherche d’une tumeur primitive 

IRM du massif facial (si besoin) 

Biopsie tumorale ± ganglionnaire 




Neuroblastome 


Tumeur primitive plus souvent abdominale (echo) 
que pelvienne (echo) thoracique (Rx) ou cervicale 
(echo) 

Catecholamines urinaires 

TDM/IRM ; scintigraphie MIBG 

Hypertrophie 

amygdalienne 

Angine bacterienne 

Lymphome amygdalien 

Masse necrotique, non (peu) 
douloureuse, sans fievre, unilaterale. 
Examen Clinique par ORL 

Examen ORL avec biopsie de la lesion 

SIGNES OPHTALMOLOGIQUES ET VISUELS 

Leucocorie 

Strabisme 

Strabismefonctionnel 

Spasme 

accommodatif 

Retinoblastome 

Enfant de moins de 5 ans 

Consultation d’ophtalmologie avec fond d’ceil 

Fond d’ceil sous AG 

Baisse 
progressive 
de la vision 


Gliome des voies 
optiques 

Baisse progressive de la vision, 
absence d’anomalie endo-oculaire, 
Possible contexte de 
neurofibromatose de type 1 

IRM cerebrale 
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TABLEAU 1 

Principaux signes cliniques trompeurs devant faire penser a une tumeur maligne chez I’enfant en pratique quotidienne (suite) 

Signes cliniques 
presents 

Maladies le plus 
souvent evoquees 

Principales maladies 
malignes a suspecter 

Principaux elements cliniques 
pouvant etre associes 

Examens complementaires necessaires (certains 
sont souvent realises en milieu specialise) 

SIGNES OPHTALMOLOGIQUES ET VISUELS (suite) 

Opsoclonies 

Nystagmus 

Neuroblastome 

Ataxie, trouble du comportement, 
myoclonies 

Tumeur primitive plus souvent abdominale (echo) 
que pelvienne (echo) thoracique (Rx) ou cervicale 
(echo) 

Catecholamines urinaires 

TDM/IRM ; scintigraphie MIBG 

SIGNES ABDOMINAUX ET DIGESTIFS 

Douleurs 

abdominales 

Troubles digestifs 

fonctionnels, 

constipation 

Nephroblastome, 
neuroblastome, tumeur 
ovarienne, lymphome 
digestif 

Douleurs nocturnes, insomniantes, 
prolongees, lateralisees, association 
masse abdominale, adenopathie, 
arret du transit, AEG 

Echo puis TDM abdominale. 




Tumeur cerebrale 
associee a une HIC 

Of. « cephalees » 

TDM puis IRM cerebrale (ou IRM d’emblee) 

Augmentation du 
volume scrotal 

Hydrocele, hernie 
inguino-scrotale 

Rhabdomyosarcome 

Masse intrascrotale, dure, indolore, 
non transilluminable, non reducible, 
paratesticulaire 

Echo scrotale (et abdomino-pelvienne) 




Tumeur germinale 
maligne 

Masse intratesticulaire 

Echo scrotale (et abdomino-pelvienne) ; AFP/hCG 

Vomissements 

Gastro-enterite 

infectieuse 

Lymphome abdominal 

Masse abdominale, volumineuse, 
association adenopathies 
peripheriques, AEG, arret du transit, 
tableau d’invagination intestinale 
aigue 

Echo puis TDM abdominale 

Ponction/biopsie de la masse abdominale. 




Tumeur cerebrale 
associee a une HIC 

Ms peuvent etre le seul signe d’HIC 
et ne pas s’accompagner de signe 
neurologique 

TDM puis IRM cerebrale (ou IRM d’emblee) 

Occlusion 

intestinale 

Occlusions 

Lymphome 

Age superieur a 2 ans, IIA 
recidivante, en dehors du carrefour 
ileo-caecal 

Echo ±TDM 

IIA 

IIA du nourrisson 


Masse abdominale 

Ponction tumorale ; abord chirurgical souvent evite 

Hematome renal 
intratumoral 

Traumatisme du rein 

Nephroblastome 

Lesion tumorale intrarenale 

Echo, TDM 

Surveillance en imagerie 

Diarrhee 

Infection virale 
ou bacterienne 
digestive 

Neuroblastome 
secretant du VIP 
(vipome) 

Diarrhee liquide, profuse 
avec hypokaliemie 

Masse abdominale 

Tumeur primitive plus souvent abdominale (echo) 
que pelvienne (echo) thoracique (Rx) ou cervicale 
(echo) 

Catecholamines urinaires 

TDM/IRM ; scintigraphie MIBG 

ANOMALIES OSSEUSES ET DES TISSUS MOUS 

Masse des parties 
molles 

Hematome, lipome, 

malformation 

vasculaire 

Sarcome des parties 
modes 

Masse indolore, dure, 

non inflammatoire, croissante 

progressivement 

IRM puis biopsie 
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I TABLEAU 1 

Principaux signes cliniques trompeurs devant faire penser a une tumeur maligne chez I’enfant en pratique quotidienne (suite) 

Signes cliniques presents 

Maladies le plus 
souvent evoquees 

Principales maladies 
malignes a suspecter 

Principaux elements cliniques 
pouvant etre associes 

Examens complementaires 
necessaires (certains sont souvent 
realises en milieu specialise) 

ANOMALIES OSSEUSES ET DES TISSUS MOUS (suite) 

Douleurs localisees 
des membres, boiterie 

Douleur de croissance, 
traumatisme 

Osteosarcome, 
sarcome d’Ewing 

Douleur unilateral, fixe, insomniante, 
persistante (> 15 j), s’accompagnant 
d’une masse a la palpation, se majorant 
a la pression, echec des antalgiques 
de palier l-ll, fievre associee 

Rx standard puis IRM et biopsie 

Hematomes, douleurs 
osseuses diffuses, boiterie 

Traumatisme, 

hematome, 

« enfant battu » 

Maladies 

rhumatismales, 

inflammatoires, 

infectieuses 

Leucemie 

Polyadenopathies, hepatosplenomegalie, 
AEG, paleur 

Hemogramme : blastose circulante, 
pancytopenie 

Myelogramme 

Avec reliefs osseux 

anormaux 


Metastases de 
neuroblastome 

Enfant de moins de 6 ans, douleurs 
diffuses, association a d’autres 
tumefactions osseuses ++ au niveau du 
crane, masse/hematome peri-orbitaire, 
masse abdominale, AEG, paleur 

Tumeur primitive plus souvent 
abdominale (echo) que pelvienne (echo), 
thoracique (Rx) ou cervicale (echo) 
Catecholamines urinaires 

TDM/IRM ; scintigraphie MIBG 




Sarcome etendu 

Masse des parties molles ou de 
I’abdomen 

imagerie standard (Rx, echo), IRM 
Ponction/biopsie de tumeur et moelle 
osseuse 

Masse peri- ou 
intra-orificielie 

Polypes 

Rhabdomyosarcome, 
Tumeur germinale 
maligne 

Masse dure, indolore, peu hemorragique 

IRM puis biopsie 

Marqueurs seriques (AFP, hCG) 

SIGNES NEUROLOGIQUES 

Cephalees ± vomissements 

Migraine, cephalees 
fonctionnelles 

Tumeur cerebrale 
associee a une HIC 

HIC souvent isolee, sans signe 
neurologique 

Torticolis si engagement 

TDM puis IRM cerebrale 
(ou IRM d’emblee) 

Troubles visuels 

Anomalies oculaires 

Tumeur cerebrale 

Imagerie a prevoir meme sans signe 
neurologique 

TDM puis IRM cerebrale 
(ou IRM d’emblee) 

Anorexie, difficultes de 
concentration, modification 
du comportement, trouble 
de la conscience, baisse 
des performances scolaires, 
regression des acquisitions 
psychomotrices 

Difficultes 

psychologiques 

Tumeur cerebrale 

Imagerie a prevoir meme sans signe 
neurologique 

TDM puis IRM cerebrale 
(ou IRM d’emblee) 

Diminution de la force 
motrice des membres 
inferieurs, troubles sensitifs 
ou sphincteriens, 
tableau neurologique avec 
imagerie cerebrale normale 

Polyradiculonevrite, 

maladie 

demyelinisante 

Lesion intracanalaire : 

- neuroblastome 
en sablier 

- sarcome osseux 

vertebral 

- metastases 
vertebrales 

-tumeur de la moelle 
epiniere ou de 
la queue de cheval 

Masse cervicale, thoracique 
ou lombaire 

Tumeur primitive 

IRM pour le diagnostic de lesion 
intracanalaire 

Ordre des autres explorations 
determine en milieu specialise 
pluridisciplinaire neurochirurgical 
et oncologique 
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TABLEAU 1 

Principaux signes cliniques trompeurs devant faire penser a une tumeur maligne chez I’enfant en pratique quotidienne (suite) 

Signes cliniques 
presents 

Maladies le plus 
souvent evoquees 

Principales maladies 
malignes a suspecter 

Principaux elements cliniques 
pouvant etre associes 

Examens complementaires necessaires (certains 
sont souvent realises en milieu specialise) 

SIGNES RESPIRATOIRES 

Gene respiratoire, 
toux 

Asthme, infection 
pulmonaire 

Leucemie, lymphome 

Dyspnee aux 2 temps, association 
matite des bases si epanchement, 
polyadenopathies, 
hepatosplenomegalie, paleur, 
saignement. Absence d’antecedent 
respiratoire 

Radiographie puis TDM thoracique, hemogramme 
avec recherche de blastes circulants ; 
myelogramme ; ponction/biopsie ganglionnaire 
si lymphome non hodgkinien avec moelle normale 
ou si maladie de Hodgkin 




Sarcome thoracique 

Dyspnee aux 2 temps, association 
matite des bases si epanchement, 
absence d’antecedent respiratoire 

Radiographie puis TDM thoracique ; 
biopsie de la lesion parietale thoracique 




Tumeur germinale 
maligne 

Syndrome de Klinefelter 
(predisposant) 

Marqueurs seriques (AFP, hCG). 

Gene respiratoire 
avec Rx thorax 
normale 

Origine fonctionnelle 

Tumeur ORL : 
lymphome, sarcome... 

Examen Clinique ORL urgent 

Examen ORL et biopsie 

SIGNES ENDOCRINIENS 

Puberte precoce 

Puberte precoce 
physiologique 

Certaines tumeurs 

hypothalamo- 

hypophysaires 


Bilan hormonal. Echo puisTDM/IRM pelvienne 




Tumeur ovarienne 
de la granulosa 

Masse abdominale mobile 

Bilan hormonal. Echo puis TDM/IRM abdominale 




Corticosurrenalome 

Virilisation importante et syndrome 
cushingoi'de associe, masse 
abdominale palpable 

Bilan hormonal et IRM cerebrale 

Deficits 

antehypophysaires 
ou ante- et 
posthypophysaires 


Tumeurs hypothalamo- 
hypophysaires 


Bilan hormonal et IRM cerebrale 

Marqueurs seriques et LCR (AFP, hCG) si tableau 
compatible avec une tumeur germinale maligne 


AEG : alteration de I’etat general ; AFP : a-foetoproteine ; AG : anesthesie generale ; Echo : echographie ; FDG : fluorodesoxyglucose ; hCG : hormone chorionique 
gonadotrope ; HIC : hypertension intracranienne ; IIA : invagination intestinale aigue ; IRM : imagerie par resonance magnetique ; LCR : liquide cephalo-rachidien ; 
MIBG : metaiodobenzylguanidine ; ORL : oto-rhino-larynge ; Rx : radiographie ; TDM : tomodensitometrie ; TEP/TDM : tomodensitometrie couplee a la tomographie 
a emission de positons ; VIP : peptide intestinal vasoactif. 


(suite de la p. 1276) visuels est complexe 
chez le jeune enfant : une alteration severe 
de la fonction visuelle peut passer inaper- 
gue et la recherche d’une cause purement 
ophtalmologique peut faire meconnaltre 
une origine centrale, souvent liee a un 
gliome des voies optiques. 

Le diagnostic de compression medullaire 
ou radiculaire peut egalement etre l’occa- 
sion de pieges. II s’agit le plus souvent de 
compression extrinseque, soit par une 
tumeur paravertebrale s’etendant dans le 


canal vertebral (le plus souvent par infil- 
tration au travers des trous de conjugaison 
dans la cadre d’un neuroblastome parara- 
chidien « en sablier ») , soit par une tumeur 
vertebrate avec atteinte epidurale (sarcome 
vertebral [souvent de type tumeur d’Ewing], 
metastase osseuse d’autres cancers). Une 
compression medullaire ou radiculaire 
peut egalement etre liee a une tumeur 
intrinseque du systeme nerveux (astrocy- 
tome, ependymome). Les signes cliniques 
revelateurs peuvent etre insidieux : dou- 


leurs rachidiennes ou pararachidiennes, 
signes de dysfonction medullaire (deficit 
moteur, paresthesies, troubles sphincte- 
riens). Us sont difficiles a reperer, en parti- 
culier chez le nourrisson : l’interrogatoire 
des parents est essentiel, recherchant les 
notions de baisse de la mobilite des mem- 
bres inferieurs, de chutes ou de perte de 
la marche. Au moindre doute, une IRM 
spinale est indispensable a realiser en 
urgence et la decouverte d’une tumeur 
intracanalaire necessite alors une prise en 
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■ainn:i« imagerie par resonance magnetique en coupes axiale et sagittale d’un nourrisson de 7 mois 
chez lequel est apparue 2 mois auparavant une baisse de la motricite des membres inferieurs. 

Mise en evidence retardee d’une masse thoracique pararachidienne en sablier (*) compressive sur la moelle 
epiniere dorsale (->). Diagnostic retenu de neuroblastome compressif, metastatique. Guerison tumorale apres 
10 ans de suivi mais sequelles motrices et sphincteriennes residuelles definitives. 


charge specialisee pluridisciplinaire avec 
avis neurochirurgical et oncologique 
(fig. 1). Une radiculalgie isolee est egale- 
ment une circonstance qui doit faire 
rechercher un diagnostic etiologique par 
IRM. Une sciatalgie n’est jamais banale 
chez l’enfant et ne doit pas a priori etre 
rattachee a une discopathie ; en cas de 
normalite de l’IRM rachidienne, les ima- 
geries doivent egalement explorer les 
portions sous-jacentes du nerf sciatique. 

Masses abdominales et pelviennes 
et/ou signes digestifs revelateurs 

Chez l’enfant, les masses abdominales 
sont tres souvent revelatrices de cancers : 
elles sont le plus souvent de decouverte 
fortuite par les parents on les medecins 
lors d’un examen clinique pour une autre 
raison, parfois associees a des symptomes 
douloureux ou des signes fonctionnels 
digestifs mineurs. La realisation d’une 
echographie abdominale permet d’eviter 
les pieges diagnostiques et d’orienter 
sur l’origine de la masse et son diagnostic 
causal : retroperitoneale (renale ou extra- 
renale), intraperitoneale (extra- ou intra- 
hepatique), ou abdomino-pelvienne. Les 
complements d’investigation, le diagnostic 
differentiel avec des pathologies pseudo- 
tumorales et la prise en charge necessitent 
des discussions pluridisciplinaires specia- 
lisees. 

Un syndrome occlusif est rare au 
moment du diagnostic d’une tumeur, 
excepte dans les lymphomes de Burkitt 
qui peuvent se reveler par une invagination 
intestinale aigue ou une compression 
digestive en rapport avec l’atteinte mesen- 
terique. La difficulte est de differencier les 
invaginations intestinales aigues idiopa- 
thiques et celles survenant sur une anoma- 
lie sous-jacente : un age avance (superieur 
a 2 ans), une recidive, une invagination 
intestinale aigue en dehors du carrefour 
ileo-caecal ou l’association a une masse 
abdominale sont evocateurs d’une cause 
secondaire dont le lymphome. 

Un tableau de rupture tumorale peut 
egalement rarement reveler une tumeur 
abdominale, parfois apres un traumatisme 
minime. L’imagerie en urgence permet de 


reconnaitre l’etiologie tumorale (le plus 
souvent un nephroblastome) et de prendre 
en charge le patient apres concertation 
medico-chirurgicale specialisee, en evitant 
le plus souvent l’intervention chirurgicale 
immediate. 

Signes respiratoires 

Les tumeurs du mediastin anterieur et 
moyen se revelent le plus souvent par des 
signes respiratoires, depuis la simple toux 
persistante jusqu’a la detresse respiratoire 
aigue. 2 II s’agit le plus souvent d’hemopa- 
thies malignes (leucemie aigue lympho- 
blastique, lymphomes non hodgkiniens 
de type T, lymphome de Hodgkin), plus 
rarement de tumeurs germinales malignes 
ou de sarcomes, ou de tumeurs a point de 
depart mediastinal posterieur (neuroblas- 
tome, sarcome) etendues vers l’avant. 
L’origine de la dyspnee peut etre multifac- 
torielle : compression tracheo-bronchique, 
epanchements pleural ou pericardique. La 
radiographie puis la tomodensitometrie 
thoraciques permettent le diagnostic de 
syndrome tumoral avant le transfert en 
milieu specialise (soins intensifs si neces- 
saire et equipe pluridisciplinaire de cance- 
rologie). 


Signes d’atteinte osseuse 
ou des tissus mous 

Les douleurs osseuses diffuses souvent 
associees a une boiterie peuvent reveler 
des leucemies ou des tumeurs solides avec 
envahissement osteo-medullaire (neuro- 
blastome, sarcomes). Le neuroblastome 
est la tumeur solide extracranienne 
maligne la plus frequente chez l’enfant de 
moins de 5 ans et se revele apres l’age de 
2 ans dans 70 % des cas par des metastases 
situees principalement au niveau osteo- 
medullaire. Des tumefactions osseuses 
situees frequemment au niveau du crane, 
une atteinte metastatique periorbitaire 
et une alteration de l’etat general sont 
souvent associees. Des examens simples 
(echographie abdomino-pelvienne le plus 
souvent ou radiographie de thorax, voire 
echographie cervicale) permettent d’iden- 
tifier la tumeur primitive. 

Les tumeurs malignes osseuses primiti- 
ves (osteosarcome ou tumeur d’Ewing) 
sont tres souvent revelees par des douleurs 
osseuses localisees. II peut s’y associer une 
tumefaction des parties molles peritumo- 
rales. Les sarcomes osseux surviennent 
frequemment chez des adolescents en 
pleine croissance et les diagnostics initia- 
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EBB Aspect radiologique d'une fracture 
spiro'i'de de I’extremite inferieure du femur 
gauche (*) apres un traumatisme banal 
chez une jeune fille de 12 ans, traitee par 
immobilisation. Decouverte apres relecture du 
cliche radiologique d’une lesion radiologiquement 
agressive lytique et condensante dans les parties 
molles (-*) revelant une tumeur osseuse 
sous-jacente. Diagnostic d’osteosarcome, 
metastatique aux poumons. 

lement evoques a tort sont les « douleurs 
de croissance » ou des « douleurs post- 
traumatiques ». Les radiographies osseu- 
ses du segment douloureux permettent 
souvent de poser le diagnostic de tumeur 
osseuse agressive (lyse osseuse, rupture 
corticale, masse des parties molles...) 
et imposent de realiser une IRM. Ce 
n’est qu’en cas de signe radiologique 
d’interpretation difficile qu’une explo- 
ration tomodensitometrique peut etre 
contributive au diagnostic de malignite. 
La normalite de la radiographie stan- 
dard doit egalement faire evoquer que 
les douleurs decrites sont en fait « proje- 
tees » et faire recommander une scin- 
tigraphie osseuse pour orienter les 
autres explorations d’imagerie en repe- 
rant une zone hyperfixante. Rarement, 
les tumeurs osseuses primitives ou 
secondaires sont revelees par une frac- 

LA REVUE DU PRATICIEN VOL. 64 

Novembre 2014 


a Caracteristiques cliniques orientant vers une origine benigne ou maligne 

IH devant des adenopathies chez I’enfant 

Examen Clinique 

Adenopathie evoquant 
une origine benigne 

Adenopathie devant faire 
rechercher une cause maligne 

Caracteristiques 

Molle 

Petite 

Inflammatoire* 

Dure 

Volumineuse 

Adhesion plans profonds 

Localisation 

Territoire inguinal ou cervical* 

Territoire sus-claviculaire 

Evolution 

Taille stable 

Adenopathie regressive 

Augmentation progressive en taille 
Adenopathie isolee persistante** 
Adenopathie regressive qui reapparait 

Signes generaux 

Bon etat general 

Alteration de I’etat general 

Porte d’entree 

Infection cutanee ou ORL 

Caries dentaires 

Masse associee 

Syndrome tumoral 

Absent 

Present 

Signes respiratoires 

Absents 

Presents 

Ex. neurologique 

Normal 

Anormal 


* Attention aux adenopathies cervicales basses affleurant le creux sus-claviculaire. 

** Quel que soit le site (meme inguinal ou cervical). 

# Dans le lymphome anaplasique a grandes cellules, une adenopathie tumorale peut etre d’allure inflammatoire. 


ture pathologique necessitant une prise 
en charge antalgique et orthopedique 
specialisee enurgence (fig. 2). 

Toute scoliose douloureuse doit faire 
rechercher une cause differente de la 
« scoliose idiopathique », en particulier, 
une tumeur rachidienne ou pararachi- 
dienne a rechercher en IRM. 

En cas de masse des parties molles, 
une exploration en imagerie doit etre 
prevue avant tout geste chirurgical : 
radiographie standard a la recherche 
d’anomalies osseuses de contact et de 
calcifications des parties molles, echo- 
graphie avec etude en mode Doppler et 
IRM. 3 La decouverte d’une tumefaction 
d’apparition recente s’exteriorisant au 
niveau d’un orifice est tres suspecte 
d’etre d’origine tumorale, que ce soit au 
niveau de l’oreille externe (rhabdomyo- 
sarcome), du vagin (rhabdomyosar- 
come, tumeur germinale maligne) ou du 
nez (rhabdomyosarcome, carcinome 
indifferencie du nasopharynx). L’IRM 
et le dosage des marqueurs en cas de 
tumeur germinale maligne (oc-foetopro- 


teine, hormone chorionique gonadotrope) 
permettent d’orienter le diagnostic. 

Adenopathies 

La decouverte d’adenopathies est 
tres frequente en pediatrie. Les adeno- 
pathies compressives necessitant une 
prise en charge en urgence (signes 
respiratoires, urinaires ou digestifs). 
Les causes infectieuses, virales ou bacte- 
riennes sont de loin les plus frequentes, 
mais certaines pathologies tumorales 
comme les leucemies, les lymphomes 
de Hodgkin ou non hodgkiniens, les 
carcinomes indifferencies du nasopha- 
rynx, certains sarcomes ou neuroblas- 
tomes peuvent aussi se reveler par ce 
symptome. Les signes cliniques orientant 
vers une origine tumorale sont indiques 
dans le tableau 2. 4 

Signes oculaires 

La grande majorite des retinoblasto- 
mes (cancer de la retine) se revele par 
une leucocorie (reflet blanchatre au 
niveau de la pupille) ou par un strabisme. 


1282 


TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 





Ces signes restent aujourd’hui souvent 
negliges : le strabisme est parfois 
confondu avec le spasme accommodatif 
physiologique du nourrisson et la leuco- 
corie est inconstante, dependant de 
l’intensite et de l’incidence lumineuse, 
frequemment rapportee par l’entourage 
mais inconstamment retrouvee par le 
medecin. Strabisme et leucocorie doi- 
vent pourtant conduire sans attendre 
a un examen du fond d’oeil par un ophtal- 
mologiste sous anesthesie generale. 


sequelles liees a la maladie et a ses trai- 
tements. Enfin, le delai diagnostique 
peut occasionner une perte de confiance 
potentielle et etre a la source de pour- 
suites judiciaires . 6 

Conclusion 

Le cheminement qui mene au diag- 
nostic d’un cancer en pediatrie est seme 
d’embuches. Les symptomes urgents 
ne doivent pas etre meconnus. Les symp- 
tomes non menagants sont souvent aspe- 


cifiques : en cas de doute, il faut savoir 
repeter l’examen clinique de l’enfant et 
l’interrogatoire des parents, et prendre 
en compte le caractere inhabituel et 
persistant des symptomes. L’information 
sur la demarche diagnostique permet 
de maintenir la relation de confiance, de 
mener a bon escient les examens faisant 
suspecter ou affirmer le diagnostic et 
referer le patient en milieu specialise 
pluridisciplinaire de cancerologie pedia- 
trique. • 


Signes endocriniens 

Les tumeurs de la region hypothalamo- 
hypophysaire peuvent se reveler par une 
croissance insuffisante (par deficit en 
hormone de croissance), un diabete 
insipide, une puberte precoce ou un 
panhypopituitarisme : une IRM cerebrale 
doit etre effectuee ainsi que les dosages 
des marqueurs en cas de suspicion de 
tumeur germinale maligne. Une puberte 
precoce ou une virilisation chez la fille, 
une gynecomastie chez le gargon peu- 
vent reveler une tumeur surrenalienne 
secretante ou une tumeur gonadique des 
cordons sexuels : les dosages hormonaux 
et l’imagerie permettent de parvenir au 
diagnostic. 

Consequences des delais 
et retards avant le diagnostic 

Le « retard diagnostique » denomme 
de fagon implicitement pejorative l’inter- 
valle de temps qui separe retrospecti- 
vement l’apparition des premiers signes 
de la maladie du diagnostic de la tumeur. 
En fait, les consequences du delai diag- 
nostique sur la probabilite de survie ne 
sont pas toujours demontrees. Par exem- 
ple, un delai diagnostique plus court a pu 
etre associe a une survie plus longue 
pour les tumeurs de Wilms, le retinoblas- 
tome et certains sarcomes des tissus 
mous, mais l’inverse est observe pour les 
tumeurs cerebrales telles que le medul- 
loblastome . 5 Un reel retard diagnostique 
peut neanmoins exposer a la majoration 
du risque de compression des organes de 
voisinage, de la lourdeur des traitements 
locaux necessaires et du risque de 
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resume Pieges et urgences diagnostiques des cancers de I’enfant 

Les cancers de I’enfant sont des maladies rares avec environ 1 700 cas avant Page de 1 5 ans diagnostiques en France par an. Meme 
si plus de 80 % des patients sont aujourd’hui survivants a 5 ans, les cancers restent la premiere cause de maladie mortelle entre les 
ages de 1 et 1 5 ans. La difficult^ du diagnostic tient en partie a leur rarete mais aussi a la frequente banalite des symptomes. Dans 
les pays industrialises, il est rare que la prolongation du delai avant le diagnostic soit associee a une diminution des chances de survie ; 
en revanche, ce delai peut etre associe a la necessite de traitements plus lourds entrainant un plus grand hsque de sequelles. De tels 
delais ont egalement un impact negatif sur la relation de confiance de I’enfant et sa famille avec le milieu medical qui peut retentir sur 
la qualite de I’indispensable alliance therapeutique. Savoir evoquer ces diagnostics, prescrire voire repeter de fagon raisonnee des 
explorations complementaires devant des symptomes et signes possiblement evocateurs et referer ces patients en milieu specialise 
pluridisciplinaire de cancerologie pediatrique est necessaire afin d’eviter un delai diagnostique excessif. De plus, des maladies, meme 
de bon pronostic, peuvent se reveler par des symptomes urgents de detresse vitale, necessitant une prise en charge concertee entre 
les equipes de reanimation/soins continus et les equipes specialises pluridisciplinaires de cancerologie pediatrique. Les auteurs 
proposent une mise au point sur les pieges diagnostiques potentiels et les urgences lors de la prise en charge initiate des enfants 
atteints de cancer ainsi que les consequences d’eventuels delais diagnostiques. 

summary Diagnosis pitfalls and emergencies in children with cancer 

Childhood cancers are rare diseases with about 1 ,700 cases below 1 5 years of age diagnosed in France each year. Although more 
than 80% of patients are now surviving more than 5 years, cancer remains the leading cause of fatal diseases between the ages 
of 1 and 1 5 years. The difficulty of diagnosis is partly due to their rarity but also the apparent banality of initial common symptoms. 
In industrialized countries, it is rare that an extension of time before diagnosis is associated with decreased survival; at the opposite, 
this period may be associated with the need for more extensive treatments leading to a greater risk of sequelae. Such delays also 
have a negative impact on the trust of the child and family with the medical community that may sound on the quality of essential 
therapeutic alliance. Learn how to diagnose these diseases, prescribe or repeat further explorations in case of persistent symptoms 
and suggestive signs and possibly refer these patients to a specialized paediatric oncology team is necessary to avoid excessive 
delay before diagnosis. In addition, it is also important not to ignore situations where these cancers are discovered in emergency 
situations; vital distress may require concerted management between intensive care and specialized paediatric oncology teams. 
Authors propose a focus on potential diagnostic pitfalls and emergencies during the initial management of children with cancer and 
the consequences of any diagnosis delays. 
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